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Mijnheer de rector magnificus, zeer gewaardeerde toehoorders,
p r o l o o g
In deze afscheidsrede wil ik mij beperken tot slechts enkele onderwerpen uit de Otologie. 
Onderwerpen die in wetenschappelijke, diagnostische, ja zelfs in  curatieve zin opzien 
baren. H et eerste deel zal gaan over de otogenetica, dus over studies naar de erfelijkheid 
van slechthorendheid en doofheid en w at wij daar nu al uit leren over hoe het b innen­
oor op m oleculair niveau werkt. In het tweede deel van deze rede zal ik enkele oorheel- 
kundige ontwikkelingen m et u bespreken, m et name het belang om bij de oorchirurgie 
de bouw en daarmee de functie van het middenoor m axim aal te behouden. Tot slot zal 
het gaan over de toepassing van enkele typen (deels) implanteerbare hoortoestellen, ook 
een gebied waar de KNO-Nijmegen een voortrekkersrol vervult.
de o t o g e n e t ic a
M ijn inaugurele rede in 1998 had als titel Horen, de code wordt gekraakt1, terwijl de 
handelseditie van die rede als titel had Horen, een symfonie van 1000  genen2. Beide titels 
duiden aan dat wij, door de oorzaken van erfelijk gehoorverlies op m oleculair niveau te 
bestuderen, nu achterhalen hoe het binnenoor, dus het gehoor, op m oleculair niveau 
werkt en hoe buitengewoon complex dit samenspel van o zo vele genen, ja mogelijk wel 
een duizendtal, is. Terecht kunnen wij hiervoor de metafoor van een symfonie gebruiken.
In die eerdere rede heb ik belicht, dat al zo’n 160 jaar in Europa belangrijke systema­
tische studies naar de oorzaken van erfelijke slechthorendheid zijn verricht. De in 18803 
nog als directe erfgang beschreven overerving noem en wij nu de autosomaal dominante 
overervingswijze en de toen aan de hand van stambomen nog als indirecte erfgang 
beschreven overerving noemen wij nu de autosom aal recessieve erfgang.3-6
de e e r s t e  s t u d ie s  o v er  e r f e l ijk e  s y n d r o m e n  m et  g e h o o r v e r l ie s  
Soms zag men binnen één fam ilie m et een als erfelijk geduide vorm van slechthorend­
heid dat er tevens sprake was van een opmerkelijke combinatie van andere lichaam s­
kenmerken. Lichaamskenmerken die op zich zelf onbeduidend kunnen zijn, maar 
wanneer die nu juist in een bijzondere combinatie samenkomen, blijkt dit ineens 
betekenisvol te zijn.
M en spreekt van een syndroom wanneer, liefst door herhaalde beschrijvingen van 
dat combinatiebeeld in verschillende families, aannem elijk gemaakt is dat er een erfe­
lijk bepaalde wetmatigheid achter het voorkomen van die specifieke combinatie van 
kenmerken schuil gaat. Zo zijn de allereerste beschrijvingen van de meest frequente 
erfelijke doofheidsyndromen al van voor of rond 19006-20, dus uit een periode dat de 
toen al vele tientallen jaren los van elkaar bestaande zelfstandige specialismen otologie 
en laryngologie in de verschillende landen op nationaal niveau al net wel of net nog 
niet in hetzelfde specialisme Keel-, Neus- en Oorheelkunde verenigd werden.
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het o n t s t a a n  v a n  de k l in is c h e  g e n e t ic a  
Pas in de jaren zestig en zeventig van de vorige eeuw kwam de kennis over erfelijke 
syndromen m et als kenmerk slechthorendheid o f doofheid echt goed op gang. Er ver­
schenen in de volgende decaden tot op de dag van vandaag allerlei handboeken, waarin 
deze syndromen, inmiddels wel vijfhonderd in getal, als in een catalogus beschreven 
worden, waardoor deze boeken als hulpmiddel bij de klinische diagnostiek gebruikt kun­
nen worden.21-38
Nog steeds wordt verondersteld dat veranderingen in totaal wel zo’n vijfhonderd 
verschillende genen voor die vijfhonderd verschillende erfelijke syndromen met 
gehoorverlies als kenmerk verantwoordelijk zijn. Soms blijken veranderingen in een gen 
verschillende syndromale beelden te kunnen geven. Andersom kan eenzelfde syndro­
m aal beeld, zoals bij het Usher syndroom en het Branchio-Oto-Renaal syndroom door 
veranderingen in meerdere genen veroorzaakt worden.38
In die jaren zeventig van de vorige eeuw kwam het vakgebied van de klinische 
genetica op gang. Ben ter Haar, kinderarts in het St Radboud Ziekenhuis te Nijmegen, 
liep hierbij in Nederland voorop. Onder zijn leiding ontstond er een Nijmeegse Werk­
groep voor Erfelijkheidsadviezen, w aaruit het huidige Klinisch Genetisch Centrum  is 
ontstaan. Ben ter Haar was ook de drijvende kracht om het vakgebied Klinische Genetica 
als een nieuw medisch specialisme erkend te krijgen. Ju ist in die eerste helft van die 
jaren zeventig verrichtte ik hier in Nijmegen m ijn proefschriftstudie over de erfelijke 
oorzaken van vroegkinderlijke doofheid, voorafgaand aan m ijn opleiding tot Keel-, 
Neus- en Oorarts.
Aangemoedigd door de KNO-hoogleraar W im Brinkman en de Genetica hoogleraar 
Sipke Geerts kreeg ik zo de kans om de Nijmeegse Otogenetica op te starten. Prof. dr. Ed 
Marres had reeds in zijn inaugurele rede als lector in de oorheelkunde in 1970 op pagina 
16 gewezen op het belang om de erfelijkheid van gehoorverliezen te gaan bestuderen.
Het vakgebied van de Klinische Genetica ontwikkelde zich sterk door nadruk te 
leggen op een systematische analyse van de verschijningsvorm en van erfelijke ziekte­
beelden en syndromen om vervolgens langs die weg te zoeken naar de oorzaken op gen­
niveau om van daaruit opnieuw het klinische beeld te beschrijven. Talrijk zijn de voor­
beelden, ook in de otogenetica, dat een ziektebeeld en het daarbij passende natuurlijke 
beloop daarna pas echt begrepen werden. Dit kon dan weer consequenties hebben voor 
te kiezen therapeutische opties.
g e n k o p p e l in g  en  g e n id e n t if ic a t ie  v o o r  g e h o o r v e r l ie s  
De wat later in de tijd opkomende mogelijkheden voor gendiagnostiek en mutatie- 
analyse waren vervolgens essentieel bij de ontwikkeling van de otogenetica. Zo kwamen 
wereldwijd gezien aan het eind van de jaren zeventig en begin tachtig de eerste resul­
taten van genkoppelingsstudies vanwege slechthorendheid tot stand. Inderdaad, de 
bestudeerde fam ilies kwamen uit Nijmegen.
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De alsmaar in kracht toenemende genkoppelingstechnieken verschaften nieuwe kansen 
om die te gaan toepassen bij al eerder uitgevoerde, nog lopende of daarvoor op te 
starten otogenetische familiestudies van aanvankelijk alleen nog syndromaal bepaalde 
ziektebeelden. De mogelijkheden van de moleculaire genetica zijn tot op de dag van 
vandaag revolutionair vooruit blijven gaan. De laatste dertig jaar kwamen eerst alleen 
de syndromaal bepaalde ziektebeelden aan de beurt. Vervolgens vooral de autosomaal 
dom inant overervende niet-syndromale ziektebeelden. M en wilde immers zo zeker 
mogelijk zijn dat slechts één, door een verandering in eenzelfde gen bepaald ziektebeeld 
in zo’n studie bestudeerd werd. Inmiddels zijn de onderzoekstechnieken zoveel krachtiger 
en efficiënter geworden, dat sinds kort ook de genetische oorzaken van niet-syndromale 
autosom aal recessief overervende vroegkinderlijke doofheid/slechthorendheid voor 
Nederland succesvol bestudeerd kunnen worden. Bij die studie zal het om te beginnen 
moeten gaan om vele honderden gezinnen m et doorgaans horende ouders en een of 
meer ernstig slechthorende o f dove kinderen. M aar hierover later meer.
het e e r s t e  g e n  g e v o n d e n  v a n w e g e  e e n  e r f e l ijk  g e h o o r v e r l ie s  
Wereldwijd werd in Nijmegen voor het eerst een genkoppeling en vervolgens het eerste 
gen gevonden voor een erfelijke vorm van doofheid (DFN3)39-44, gelegen op het geslachts­
gebonden X-chromosoom, in Nijmegen gevonden. Professor Han Brunner45-47 en mede­
werkers beschreven deze genkoppeling en professor Frans Cremers en medewerkers48-53 
vonden het gen. In de jaren negentig kon op eenzelfde wijze bij grote fam ilies m et een 
autosom aal dom inant overervingspatroon van een niet syndromale aandoening en 
m et wel vijftien o f meer aangedane personen al een genkoppeling bereikt worden. 
Daarmee wordt tam elijk nauwkeurig de plaats van het gen op het betrokken chrom o­
soom benoemd. Zo lukte het in de jaren negentig steeds vaker om het betrokken gen en 
de ziektemakende veranderingen daarin, mutaties geheten, te bepalen.
d ie r m o d e l l e n  v o o r  h u m a n e  e r f e l ijk e  d o o f h e id  
In de jaren tachtig beschreven wij al vanuit een internationaal werkverband, hoe met 
deze explosieve ontwikkelingen in de m oleculaire genetica, de klinische otogenetica 
uiteindelijk de kans zou krijgen om de verschillende vorm en van erfelijke slechthorend­
heid/doofheid te onderscheiden op genniveau.54 De eerdere veelal morfologische 
studies van diersoorten m et een erfelijk bepaald gehoorverlies, verricht in de twintigste 
eeuw55-67, werden toen al beschouwd als buitengewoon waardevol, omdat veranderingen 
in dezelfde oorzakelijke genen, veelal bij muizen, verondersteld werden ook oorzaak van 
verschillende vorm en van doofheid bij de mens te zijn. Door die genen bij deze dove 
muizenstamm en op te sporen, kon men daarmee de stoornis in het binnenoor lokali­
seren en vervolgens de functie van dat gen begrijpen. Door aldus een stoornis in de 
binnenoorfunktie op te sporen, kreeg men voor het eerst kennis hoe het binnenoor op die 
plek op m oleculair niveau voor die functie werkte. Door stap voor stap op m oleculair
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niveau al die ‘ ontsporingen’ die tot binnenoordoofheid blijken te leiden vast te stellen, 
leren wij uiteindelijk hoe het norm ale horen in het binnenoor op m oleculair niveau tot 
stand komt.
de u it t o c h t  n a a r  a n d e r e  o t o g e n e t is c h e  l a b o r a t o r ia  in  de w e r e l d  
Z oals u mogelijk al eens gehoord hebt, geldt in de wetenschap dat het hebben van wisse­
lende contacten sterk bijdraagt aan het behalen van succes. Het nu volgende relaas is 
daar een voorbeeld van.
Vanaf het begin van de jaren tachtig werd allereerst samengewerkt m et het Instituut 
voor Antropogenetica te Nijmegen. Om capaciteitsredenen bleef dit vooral beperkt tot 
familiestudies over het geslachtsgebonden overervende Stapes Gusher syndroom 
(DFN3)42,45,48 en de autosom aal dom inant overervende glomustumoren (pgl2 )68-79. Er 
m oest dus uitgeweken worden naar andere genetische laboratoria in  de wereld, immers 
de Nijmeegse Universiteitskliniek voor KNO-heelkunde wist toen nog geen laboratorium 
voor otogenetica op de been te brengen.
o t o g e n e t is c h  l a b o r a t o r iu m  in  n a t io n a l  h o sp it a l  bo y s  t o w n , o m a h a
n e b r a s k a
Zo werd in de jaren tachtig en negentig samengewerkt met het eerste zuiver otogenetische 
laboratorium  wereldwijd in Omaha-Nebraska-usA (Professor W illiam  Kimberling). 
Onderwerp van studie werden het autosom aal dom inant overervende Branchio-Oto- 
Renaal syndroom80-99 en het autosom aal recessief overervende Usher syndroom100-115. 
Het Usher syndroom veroorzaakt vanaf de geboorte slechthorendheid/doofheid en 
vanaf de adolescentie een progressieve slechtziendheid/blindheid. Het is de meest 
frequente erfelijke oorzaak van doof-blindheid.
het o t o g e n e t is c h  l a b o r a t o r iu m  in  An t w e r p e n  
Vanaf het midden van de jaren negentig kon al dichter bij huis m et de afdeling Medische 
Genetica van de Universiteit van Antwerpen (Professor Patrick Willems en later Professor 
Guy Van Camp) samengewerkt worden. Zij startten een m oleculair biologisch labo­
ratorium  voor otogenetica. Genkoppeling en genidentificatie voor vooral autosomaal 
dominante niet-syndromale doofheidsvormen (dfna) kwamen toen als nieuwe mogelijk­
heden aan de orde. In die samenwerking werden m et hen aan de hand van Nederlandse 
fam ilies de ziektebeelden DFNA2116-126, DFNA5127, DFNA6/14128-132, DFNA9133-137; DFNA10138, 
DFNA13139-141, DFNA31142, Mt7472142-143, en van het Pendred syndroom145-148 beschreven. 
Bovendien werd m et Antwerpen tot op heden in een succesvolle studie samengewerkt 
over de erfelijkheid van ouderdomslechthorendheid. In dit grote Europees sam en­
werkingsverband, ARHI genaamd, werd het eerste gen voor ouderdomslechthorendheid 
gevonden149-152 161. Verder wordt m et Antwerpen samengewerkt om erfelijke typen voor
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otosclerose m et de hulp van Nederlandse otosclerosefamilies te helpen identificeren. 
Otosclerose type 5153"155 en type 7 156-160 werden zo gevonden. Een nieuw type otosclerose 
zal spoedig vanuit Antwerpen-Nijm egen hieraan toegevoegd worden.
het n ijm e e g s e  o t o g e n e t is c h e  l a b o r a t o r iu m  
In 2000 startte de Nijmeegse afdeling KNO-Heelkunde en het Nijmeegs Instituut voor 
Antropogenetica een gezamenlijk otogenetisch researchlaboratorium m et de aan­
stelling van mevrouw dr. Hannie Kremer en m et de actieve steun van de professoren 
Frans Cremers en Han Brunner. Het was bij hen goed thuiskom en na al die jaren elders 
geholpen te worden. Een zeer intensieve en productieve samenwerking kwam tot stand. 
Voor het Usher syndroom IIA162-166 en voor DENA2167, DENA3, DENA5168, DENA6/14169, 
dena8/ i 2 170-174, DENA9175-182, DENA11183-18, DENA13185, DENA15186-189, DENA20/26190-191, 
DENA21192-193 en voor DENB1194-196, DENB3197, DENB4, DENB7/11198, DENB12199-200, 
DENB31206, DENB35201, DENB59202, DENB63203’204, en pgl2 205 werden de genen gevonden 
of werd zo daarover nieuwe belangrijke kennis verworven. Voor het Usher syndroom 
werd in een internationale samenwerking een diagnostische testarray165 ontwikkeld. 
Inmiddels kan daarmee voor 30 tot 40 procent van de nieuwe gevallen m et de verschil­
lende typen van het Usher syndroom de oorzakelijke mutatie opgespoord worden. 
Nijmegen werd door dit alles voor de otogenetica in Nederland het landelijk referentie- 
centrum voor routinematige DNA-diagnostiek (hoofd: mevrouw dr. Lies Hoefsloot). 
Het aantal erfelijke ziektebeelden m et gehoorverlies waarvoor aanvragen kunnen worden 
aangemeld, stijgt gestaag en zal naar verwachting nog explosief gaan toenemen, waar­
over later meer. Toch blijft het nodig dat een research otogenetisch laboratorium, ook 
het Nijmeegse, ook al vanwege de toch beperkte financiële externe geldstromen zich 
richt op een beperkt aantal ziektebeelden m et een groot maatschappelijk belang. Voor 
Nijmegen zijn dat nu vooral het Usher syndroom, DENA-typen en DENB-typen.
a n d e r e  g e n e t is c h e  l a b o r a t o r ia  
Incidenteel werd over de jaren vanuit andere genetische laboratoria, die weliswaar niet 
specifiek gericht waren op otogenetica, bij hun speurtocht om genen voor sommige 
erfelijke ziektebeelden op te sporen, gevraagd om samenwerking. Zij waren op zoek naar 
fam ilies die m et dat specifieke ziektebeeld beschreven waren in eerdere Nijmeegse 
klinische otogenetische publicaties. Die studies waren vrijwel steeds direct succesvol, 
om dat die laboratoria het betrokken gen al in  handen hadden.207-211.
Voor andere ziektebeelden zoals otosclerose en osteogenesis im perfecta blijft het 
vanwege hun specifieke expertise nodig intensief samen te werken m et andere medische 
geneticalaboratoria en KNO-afdelingen, zoals die van de Universiteit van Antwerpen 
(otosclerose) en G ent (osteogenesis im perfecta).212
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Nu al bijna tweehonderd gelokaliseerde vormen van niet-syndromaal erfelijk
gehoorverlies
Zo zijn er nu al bijna tweehonderd verschillende niet-syndromale ziektebeelden met 
een erfelijk gehoorverlies via genlokalisatie herkend en zijn voor ruim  een vijftigtal de 
betrokken genen bekend. Dit aantal ziektebeelden blijft nog toenemen. Deze niet- 
syndromale ziektebeelden m et een erfelijk gehoorverlies kregen, zoals ook bij andere 
groepen ziektebeelden geschiedde, een naam  afhankelijk van de erfgang en een geboorte- 
num m er op volgorde in de tijd waarop de succesvolle genkoppeling internationaal was 
aangemeld. De benaming dfn staat voor Deafness m et de toevoeging a voor de auto­
som aal dominante overerving en de letter b voor de autosom aal recessieve erfgang. 
Zonder een toevoeging aan de code dfn  gaat het over de geslachtsgebonden overerving. 
Het aan deze code dfn a , dfnb o f dfn  toegevoegde num m er is het geboortenummer 
van de aandoening. Soms blijkt achteraf een dfna (o f d fn b) num m er twee -  ja zelfs 
driemaal te zijn afgegeven voor uiteindelijk eenzelfde ziektebeeld, zodat die benamingen 
enkele nummers achter elkaar geplaatst dragen, zoals bijvoorbeeld dfna8/ i 2 en 
DFNA6/14/38.
Het natuurlijke beloop van een DFNA-vorm 
Het natuurlijk beloop van een erfelijk bepaald autosom aal dom inant overervend 
gehoorverlies is vaak toenemend in ernst m et het ouder worden.213
In een fam ilie kan er bij de verschillende aangedane fam ilieleden een verschil in 
ernst van het gehoorverlies blijken te zijn. Desondanks is het mogelijk door een doorsnee 
van het eerst o f laatstelijk gemeten gehoorverlies voor ieder fam ilielid gerelateerd aan 
de leeftijd in een figuur de ernst van het gehoorverlies in de tijd te presenteren en zo te 
zoeken naar typerende toonaudiometrische patronen voor dat specifieke DFNA-nummer. 
Zo kan overzichtelijk in  een figuur de mate van progressie van het gehoorverlies getoond 
worden. Veelal blijkt deze progressie 1 dB/jaar te zijn, m aar voor DFNA9 is dit 3 dB/jaar. 
In dat laatste geval begint het gehoorverlies pas op middelbare leeftijd en leidt dit op 
den duur onvermijdelijk tot een volledige doofheid en een volledige uitval van het even­
wichtsorgaan. Kennis van dergelijke patronen bij bepaalde DFNA-nummers kan nu voor 
het eerst helpen om nu al bij kleine fam ilies gericht mutatieonderzoek van het gen pas­
send bij dat DFNA-nummer succesvol aan te vragen. Recent slaagden wij er zo al in om 
op grond van deze analyse bij een kleine fam ilie het juiste DFNA2-type te benoemen en 
m et m utatieanalyse te bevestigen.214 Als eerder al gezegd, was het m et de eerdere gen- 
koppelingstechnieken pas mogelijk succesvol te zijn m et de medewerking van 15 en 
meer recent 7 tot 10 aangedane personen in eenzelfde DFNA-familie. M et het bepalen 
van een leeftijdsgebonden beloop en patroon van het gehoorverlies (Age Related Typical 
Audiogram = arta) en het herkennen van dat patroon komen voor deze kleinere families 
nu al mogelijkheden voor een gerichte routine matige DNA-diagnostiek. Deze methode 
van een leeftijdsgebonden typisch audiogram oftewel het Age Related Typical Audio-
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gram (arta) is hier in  Nijmegen door dr. Patrick Huygen ontwikkeld en wordt nu met 
subsidie van het National Institute o f Health (usa) samen m et de Universiteit van Iowa 
(Professor Richard Smith) geautomatiseerd. Dit programma is inmiddels voor anderen 
toegankelijk gemaakt om een suggestie te krijgen welk DFNA-nummer bij een door hen 
bestudeerde fam ilie zoal in  het spel kan zijn (webpagina: http://audiogram .eng.uiowa. 
edu). De helft van dit gegevensbestand is nu nog afkomstig van over de laatste twintig 
jaar verrichtte Nijmeegse DFNA-familiestudies. M et de kom st van de next generation 
DNA sequencing (n gs) methode, is er wederom een grote vooruitgang in de moleculaire 
genetica en wordt het mogelijk om voor vele tientallen kleine DFNA-families, die in 
afwachting hiervan nu al m et hun DNA-monsters in  het otogenetisch laboratorium 
verblijven, de voor hun gehoorverlies verantwoordelijke mutaties van genen efficiënt te 
gaan opsporen.
Zo zal nieuwe kennis vanuit het Nijmeegse en andere buitenlandse otogenetische 
researchlaboratoria, over in ons land voorkomende vormen van autosomaal dominante 
niet syndromale doofheid/slechthorendheid -  dus dfna- en DFNB-nummers -  zijn weg 
vinden naar het Nijmeegse DNA-diagnostisch laboratorium  om voor een nog groter 
aantal dfna- en DFNB-typen m et een toenemend succespercentage de oorspronkelijke 
diagnose te kunnen gaan stellen.
DNA-diagnostiek voor autosomaal recessief overervende niet-syndromale vroegkinderlijke
slechthorendheid/doofheid 
Hoe ver zijn wij nu na al die jaren m et de genetische vroegdiagnostiek van vroeg­
kinderlijke autosom aal recessief overervende erfelijke doofheid (DFNB-typen) vooruit 
gekomen? Wel dat valt fors tegen. Hiervoor is een succesvolle mutatieanalyse van een 
van de vele DFNB-genen nodig. Wij weten nauwelijks welke DFNB-genen, laat staan met 
welke incidentie in Nederland, er zoal bij betrokken zijn. Routinematig werd tot voor 
kort alleen nog mutatieanalyse verricht voor dfnbi, wat in zo’n 10 tot 15 procent van de 
gevallen m et een onbekende oorzaak succesvol is. Slechts zeer recent is daar dfnb8/io 
aan toegevoegd. Toch is het vanuit het oogpunt van de gezondheidszorg van groot 
belang de werkelijke oorzaak en daarmee voor horende ouders m et één doof kind de 
herhalingskans op de doofheid bij een volgend kind te kennen. De vraag die dan voorligt, 
is: is er nu wel of geen verhoogde kans op herhaling van die doofheid bij een volgend 
kind van diezelfde ouders? Omdat Nederland geen grote bloedverwante fam ilies met 
DFNB-doofheid kent, en er zovele DFNB-genen zijn, was het tot nu toe moeilijk die kennis 
te verwerven. In een relatief korte tijd hebben mevrouw dr. Margit Schraders en mevrouw 
dr. Hannie Kremer in het Nijmeegs Otogenetische Laboratorium voor Nederland met 
de techniek van homozygotie mapping enkele nieuwere DFNB-vormen vastgesteld. (dfnb 
7 / 1 1214, DFNB25215, DFNB79216, DFNB84217). Sinds kort is opnieuw de technologische 
vooruitgang zodanig, dat wij m et de medewerking van zeer vele meervoudig aangedane 
gezinnen m et horende ouders in staat moeten zijn om de in Nederland en naar ver­
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wachting soms vooral in  specifieke delen van Nederland voorkomende veranderingen 
in DFNB-genen op te sporen. Hiervoor zal aanvullend de medewerking van honderden 
meervoudig aangedane gezinnen nog verkregen moeten gaan worden. Het kan nu dus 
wel. Het is zaak daar nu dan ook een topprioriteit van te maken.
Hiermee zal een lang gekoesterde wens in vervulling gaan, nam elijk om op basis 
van mutatieanalyse vroegdiagnostiek van erfelijke gehoorverliezen te kunnen geven. 
Immers tot nu toe is de genetic counseling voor vroegkinderlijke doofheid m et een 
onbekende oorzaak nog steeds vooral gebaseerd op alleen klinische empirische gegevens 
m et een herhalingsrisico van zo’n 20 procent.218-220
Gentherapie voor erfelijke gehoorverliezen 
Komt er dan ook gentherapie voor erfelijke binnenoorslechthorendheid en zo ja w an­
neer?221 Het blijft moeilijk hierover precieze uitspraken te doen. Langzaam leren wij nu 
op m oleculair biologisch niveau het functioneren van het binnenoor en in het bijzonder 
de haarcellen kennen. Los daarvan wordt nu al m et succes geëxperimenteerd bij dove 
muizenstammen, m et bij de mens overeenkomstige erfelijke typen doofheid, om te zien 
o f het vervroegd afsterven van haarcellen, de trillende zintuigcellen van het binnenoor, 
kan worden vertraagd.
In 1998 heb ik u in m ijn inaugurele rede1 een geschiedkundig overzicht over de 
wetenschappelijke studies vanwege erfelijke gehoorverliezen gegeven van meer dan 160 
jaar -  m et speciale aandacht voor de periode tot 1900.3-6, 222-224 in deze afscheidsrede 
gaf ik U nu enig overzicht over wat er in de laatste 30 tot 40 jaar zoal op dit terrein is 
bereikt en w at nog in het verschiet ligt.
M et U hoop ik nog mee te maken, dat er echt therapeutische doorbraken komen. 
‘ If you do not hope, you will not find what is beyond your hopes’ .225
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d eel  ii
de o o r h e e lk u n d e  in  n ijm e g e n  
In de jaren vijftig en zestig van de vorige eeuw kwam de microscopische oorchirurgie 
pas echt goed op gang.226 De titel van de inaugurele rede in 1966 te Groningen van 
professor Paul Hoeksema227, Van macro- tot microoorchirurgie, w ist deze verandering in 
die tijd treffend te verwoorden. De Nijmeegse lector dr. Ed Marres bevestigde opnieuw 
van zijn kant in 1970, evenzo in een inaugurele rede, deze nieuwe grote mogelijkheden 
in de oorheelkunde.228 De resultaten van deze reconstructieve en daarmee gehoor- 
verbeterende chirurgie van het middenoor waren opzienbarend. Voorbeelden daarvan 
waren de trommelvliessluitingen, het herstel van de continuïteit van een verbroken 
gehoorbeenketen229-230 en het vervangen van een door otosclerose -  een botziekte van 
het rotsbeen -  veroorzaakte vastzittende stijgbeugel231-234. Slechthorenden werden weer 
horend.
Ooroperaties van chronische oorontstekingen al o f niet m et een destructief 
cholesteatoom waren voordien vooral gericht op het saneren en daarmee opruimen van 
die agressieve oorziekten. Uitbreiding van dergelijke oorziekten tot diep in het rotsbeen 
aan de schedelbasis, in de schedelbasis, ja zelfs tot in  de schedelholte had tot in de eerste 
helft van de twintigste eeuw niet zelden een dodelijke afloop.235-236 Bij bijna 1 procent 
van de ziekenhuisobducties bleek in die tijd hier de oorzaak van het overlijden gelegen 
te zijn. Door de inmiddels m et behulp van een binoculaire microscoop uitgevoerde 
sanerende oorchirurgie en de beschikbaarheid van antibiotica verdween geleidelijk de 
vrees voor dit potentieel dodelijke beloop steeds verder uit het zicht. In de al genoemde 
inaugurele rede te Groningen van professor Paul Hoeksema m eldt hij al het streven 
geen grote (radicale) operatieholte meer te maken doch de gehoorgangachterwand 
tijdens de ingreep, voor zover dit mogelijk blijkt, geheel intact te laten.227 Zo werd aan 
het einde van de jaren zestig, geïnitieerd door Claus Jansen uit Gum m ersbach237-238, 
een behoudende sanerende oorchirurgische techniek ontwikkeld, als alternatief voor 
de radicale operatie, om de benige achterwand van de gehoorgang en zo de oorspronke­
lijke anatomische stand van het trommelvlies te behouden en daarmee de benige achter­
wand van de gehoorgang intact te laten. Deze techniek, ook wel de combined approach 
technique genoemd, had aanvankelijk veel tegenstanders. Deels om dat deze chirurgische 
techniek een veel hogere chirurgische vaardigheid dan voorheen verlangt, m aar ook 
omdat deze chirurgische techniek nog verder verfijnd moest worden om voldoende veilige 
en bovendien steeds betere resultaten voor het gehoor te geven, zodat steeds vaker 
zonder revalidatie m et een hoortoestel een voldoende goed sociaal gehoor verschaft 
kon worden. M et de nieuwe recent vanuit Brugge door Jan  Casselm an beschikbaar 
gekomen Non-Echo Planar D iffusion Weighted M agnetic Resonance Imaging techniek 
(non-EPi dwi mri techniek)239-246 kan nu een eventueel residu cholesteatoom tijdig 
worden uitgesloten en daarmee kan de tot nu toe vaak nog routinematig nodig geachte 
controleoperatie, second look genoemd, veelal nagelaten gaan worden. Opnieuw een 
grote stap voorwaarts.
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Voorheen werd uitsluitend, en jam m er genoeg gebeurt dat zelfs nu nog op vele plaatsen 
in ons land bij voorkeur, de open of radicale techniek toegepast. Hierbij wordt de 
mastoidale ruimte, achter de gehoorgang gelegen, bij de uitwendige gehoorgang betrok­
ken. Deze open techniek leidt op den duur vaak tot een onstabiele radicaalholte m et 
wisselend of zelfs aanhoudend een stinkende oorafvloed. Sociaal een onaangename en 
onzeker makende situatie voor de patiënt. De resultaten voor het gehoor vallen zeker op 
den duur ook nog eens tegen. Revalidatie m et conventionele luchtgeleidingshoor- 
toestellen verergeren mede door de afsluiting van de uitwendige gehoorgang m et het 
oorstukje van het hoortoestel vaak de kans op een aanhoudend nattend en stinkend 
oor. Vele van deze patiënten hebben bovendien hoe dan ook levenslang poliklinische 
oorheelkundige controles nodig. Expositie van het oor aan water wordt doorgaans 
terecht verboden. Het zien te vermijden van deze radicale operatietechniek heeft daar­
om al zo’n 30 tot 40 jaar in Nijmegen onze sterke voorkeur. Een opvatting die wij ook 
jaarlijks vanuit Nijmegen uitdragen tijdens de verscheidene jaarlijkse internationale 
cursussen in oorchirurgie. Inderdaad een veilig oor maar ook een optimaal gehoor heeft 
de patiënt nodig. Immers: kunnen horen daar gaat het toch om?
Enkele oorheelkundige topcentra, die ook in de Benelux aanwezig zijn, tonen 
overtuigend de weg hoe de oorheelkundige toekomst in Nederland er in dezen moet 
gaan uitzien. Om die betere kwalitatieve zorg op ruim e schaal in  ons land aan al onze 
patiënten te kunnen gaan bieden, zullen om dat kwalitatieve topniveau te kunnen 
bereiken meer en grotere otologische topcentra gevormd moeten gaan worden. Professor 
Louw Feenstra pleitte veel eerder al in  1977 krachtig voor een verdere centralisatie van 
de oorheelkundige chirurgie.247 Ook dr. Ed M arres meldde al in 1970 dat de algemene 
KNO-arts niet over de benodigde oorheelkundige vaardigheden zou beschikken.228 Ook 
al ga ik m et deze conclusie nu nog steeds bij sommigen op zere tenen staan, andere 
recente en nabije nieuwe otologische ontwikkelingen leiden al enigermate tot de vorming 
van deze topcentra. Verdere centralisatie van de oorheelkundige zorg is om kwaliteits- 
redenen geboden. Er zijn echter nog belangrijke beletselen gelegen in de eerdere budget- 
teringssystematiek en de onredelijk slechte vergoedingen via het vroegere cotg  en het 
huidige DBC-vergoedingensysteem om dit voortvarend te kunnen realiseren. Voor echte 
kwaliteit in de oorheelkundige zorg wordt in Nederland niet betaald.
De grotere oorchirurgische vaardigheden werden opmerkelijk gefaciliteerd door 
een vooruitgang in de anesthesiologische mogelijkheden. Dat verschafte bovendien 
mogelijkheden om het operatiegebied vanuit het middenoor uit te breiden naar het hele 
rotsbeen en/of schedelbasis, ja tot in de schedelholte. Zo heeft de neuro-otologie zich 
alweer over een periode van veertig jaar ontwikkeld. Grote ruimte innemende proces­
sen in het rotsbeen en rond de laterale schedelbasis kunnen nu chirurgisch tot genezing 
gebracht worden.
De oorheelkunde werd zo in de laatste 40 tot 50 jaar op universitair niveau, inter­
nationaal ook wel tertiary referral centres geheten, net als eerder in  de negentiende eeuw,
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functioneel weer een eigenstandig specialisme.227-228, 247-248 M et de kom st van allerlei
typen (deels) implanteerbare hoortoestellen worden opnieuw revolutionaire resultaten 
bereikt, waarbij niet o f niet eerder zo goed te revalideren binnenoordoofheden of 
chirurgisch niet verder meer te revalideren resttoestanden van middenoorziekten met 
ernstige slechthorendheden beter of alsnog gerevalideerd kunnen worden. Zo hadden 
wij er de laatste twee decennia in Nijmegen onze handen vol aan om langs de weg van 
de ontwikkelingsgeneeskundige projecten deze nieuwe zorg m et deels implanteerbare 
hoortoestellen voor Nederland als reguliere medische zorg erkend te krijgen. Deze door 
de Nederlandse overheid verlangde en jaren durende testprocedures remden aanvan­
kelijk een snelle invoering van deze spectaculaire nieuwe heelkundige technieken af. 
Politieke motieven vanwege de vrees voor extra kosten speelden bij die besluitvorming 
vast een rol m aar uiteindelijk kon een gunstige kosten-bateneffectiviteit voor al deze 
ingezette vernieuwingen aannem elijk gemaakt worden en zijn deze nieuwe behandelin­
gen inmiddels tot reguliere geneeskunde geworden.249-250
Wel, dat alles is gelukt en dat kon alleen lukken in nauwe samenwerking met 
de klinische audiologie in het bijzonder m et professor Ad Snik in Nijmegen en de 
Nijmeegse afdeling Medical Technology Assessment. Alleen door zo samen te werken 
op de grensgebieden van de otologie, de audiologie en M edical Technology Assessment 
was het mogelijk mede vanuit Nijmegen internationaal de toon te zetten.
Op grond van onze eigen studies en op grond van andere gezamenlijke Europese 
multicentre studies werd voor een serie van deze nieuwe toepassingen toelating verkregen 
in de Verenigde Staten m et een FDA-approval (fd a  = Food and Drug Administration). 
Op dit m om ent loopt opnieuw zo’n toelatingsprocedure op grond van een in 2009 in 
Nijmegen opgestarte Baha-trial. Het geeft voldoening te beseffen dat zo vele slecht­
horende medemensen wereldwijd door de Baha-toepassing weer beter zijn gaan horen. 
Immers: kunnen horen, daar gaat het toch om.
Zoals te verwachten was, verbeteren de resultaten met de bestaande implanteerbare 
hoortoestellen geleidelijk meer en meer en worden er bovendien opnieuw nieuwe goede 
klinische toepassingen gevonden. Verder worden er opnieuw nieuwe typen deels 
implanteerbare hoortoestellen m et eenzelfde of m et andere toepassingen ontwikkeld, 
die om een goed begeleide introductie in  een klinische setting vragen. Zo hebben wij 
zelf ook nog in de afgelopen m aanden een voor ons land nieuw type van een deels 
implanteerbaar hoortoestel gerealiseerd en hebben wij zelf andere nieuwe toepassingen 
van het al in 1996 door ons geïntroduceerde deels implanteerbare hoortoestel Vibrant 
Soundbridge voor behandeling van aangeboren ernstige vorm en van gehoorgang- 
atresiën opgestart. Wij weten nu al, dat andere nieuwe ontwikkelingen de komende 
jaren in Nijmegen hun toepassingen zullen gaan krijgen op zoek naar nog betere moge­
lijkheden voor strikt omschreven groepen slechthorenden om hen nog beter te laten 
horen. Immers: kunnen horen, daar gaat het toch om?
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n ie u w e  d e e ls  im p l a n t e e r b a r e  h o o r t o e s t e l l e n  
In het nu volgende deel van deze rede over vernieuwingen in de hedendaagse oorheel­
kunde wil ik m et u w at dieper ingaan op de nieuwe toepassingen van de deels im plan­
teerbare beengeleider hoortoestellen. De reconstructieve hedendaagse oorheelkundige 
mogelijkheden zijn niet in elk geval succesvol o f nog erger: ze worden niet steeds m axi­
m aal toegepast. Conventionele luchtgeleidingshoortoestellen bieden dan niet altijd een 
aanvaardbare uitweg, reden waarom  naar nieuwe oplossingen m et beengeleidingshoor- 
toestellen is en nog verder wordt gezocht. Het zal m et name gaan over de Bone Anchored 
Hearing Aid, kortweg baha genoemd. In ruim  vijftig Nijmeegse wetenschappelijke 
internationale tijdschriftpublicaties251-305 en in vier BAHA-proefschriften306-309 is eerder 
vanuit Nijmegen over de volgende vernieuwingen bericht.
De Bone Anchored Hearing Aid (BAHA)
Dit beengeleiderhoortoestel wordt aan een titanium im plantaat bevestigd, dat aan de 
ene kant door de huid heen steekt en aan de andere zijde in  het schedelbeen verankerd 
is. D it principe van een verankering van titanium  in het bot heet osseointegratie en is 
een uitvinding van Per Ingvar Branemark destijds in  Goteborg. Dit principe wordt sinds 
1965 op ruime schaal toegepast om verloren gegane tanden te vervangen. In het 
Sahlgrenska ziekenhuis Goteborg, Zweden werden in de bovenkaak geïmplanteerde 
titaniumschroeven allereerst benut om geluid via het mechanisme van beengeleiding 
m et een adapter en m et een Oticon beengeleiderhoortoestel naar het binnenoor te 
brengen.310 Al snel werden deze proeven voortgezet m et achter de oorschelp geïm plan­
teerde, door de huid heen stekende titanium im plantaten waaraan het hoortoestel werd 
gekoppeld. Zo ontstond een nieuwe methode om mensen te laten horen.
De BAHA behandeling in Nederland 
In 1987 voerde ik begeleid door Anders Tjellström, de intellectuele vader van deze toepas­
sing, deze BAHA-operatie voor het eerst uit in het Universitaire Sahlgrenska ziekenhuis 
in Goteborg. In juni 1988 werd deze BAHA-operatie wederom samen m et Anders Tjellström 
m aar nu in  Nijmegen bij de eerste drie Nederlandse BAHA-patiënten uitgevoerd. Inmid­
dels gaat het in Nijmegen al om zo’n 1200  behandelde BAHA-patiënten. Wereldwijd gaat 
het al om zo’n 70.000 BAHA-patiënten.
Voordelen van de BAHA 
D it BAHA-hoortoestel kan direct aan het hoofd nabij het slechthorende oor gedragen 
worden en zowel de microfoon als de versterker zitten aan eenzelfde zijde van het hoofd. 
Dat was niet mogelijk bij de eerdere conventionele typen beengeleiderhoortoestellen. 
Het ontbreken van huid tussen het hoortoestel en het schedelbeen, in  tegenstelling met 
de eerdere transcutane beengeleider, betekende een betere overdracht van het geluid 
vanuit het hoortoestel naar het schedelbeen en zo naar het binnenoor m et wel zo’n 10
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tot 15 decibel. Dat is in de praktijk een groot verschil. Het horen van het geluid aan de 
zijde waar het vandaan komt was een ander voordeel. Een dubbelzijdige aanpassings- 
mogelijkheid bleek later een ander voordeel. Een hoortoestelgebruiker stelt de verster­
king van zijn hoortoestel a f op een voor hem het meest aangename luidheidsniveau. 
Bij een benodigd hoger versterkingsniveau kan een onaangename verdraaiing in het 
verkregen geluid, distorsie genaamd, optreden wat betekent dat de eigenlijk benodigde 
versterking niet wordt gehaald m et een voor dat gehoorverlies toch te zwak type hoor­
toestel.
Hoe werkt het beengeleidingsmechanisme 
Bij een beengeleiderhoortoestel wordt het middenoorsysteem overgeslagen en wordt het 
binnenoor rechtstreeks door het omgevende schedelbot in trilling gebracht. Twee andere 
wegen van geluidsoverdracht via beengeleiding zijn via een nog aanwezige gehoorbeen- 
keten aanwezig, zeker als die gehoorbeenketen als gevolg van een aangeboren aanleg- 
stoornis ook nog in het schedelbeen omvat is. Een derde weg is doordat de trilling in het 
schedelbeen wordt overgebracht op de liquor, de hersenen omgevende vloeistof om via 
de in de inwendige gehoorgang aanwezige liquor die trilling alsnog ‘achterom ’ aan het 
binnenoor af te leveren.
Hoe dan ook: een directere en krachtigere overdracht van het geluid aan het binnen­
oor verschaft een betere revalidatie van vooral de grotere, tamelijk m aximale geleidings- 
verliezen, zeker wanneer hiernaast een belangrijk binnenoorverlies bestaat. Immers van 
het binnenoorverlies kan m et dit BAHA-systeem ook nog eens een 15 decibel groot deel 
van dat binnenoorverlies gerevalideerd worden. Ju ist bij de conventionele type been- 
geleiders moest bij de grotere gemengde gehoorverliezen -  m et dus tevens een binnenoor 
gehoorverlies -  dit vroegere conventionele type beengeleiderhoortoestel strak en dus 
m et kracht op de schedelhuid drukken om zo m axim aal mogelijk een geluidsversterking 
te krijgen. Dat kan lokale pijn en zelfs een open huidwond veroorzaken. De keuze was 
o f de pijn maar te verdragen, zo men tenm inste voldoende wilde kunnen horen, o f maar 
minder goed te horen. M et het nieuw type BAHA-beengeleider hoortoestel werd dat pro­
bleem direct verholpen. Geen pijn meer en ook nog beter horen.
O pnieuw de nadelen van een radicaal operatie 
Eerder sprak ik al m et u over de zo teleurstellende uitkomsten van de radicaalholte- 
operatie als een veelal toch te vermijden eindtoestand van sanerende oorchirurgie. 
Omdat de gehoorbeenketen dan veelal defect is of zelfs ontbreekt na zo’n radicale opera­
tie is er dan vaak een m axim aal geleidingsverlies, m et daarenboven ook nog een m et de 
leeftijd en de herhaalde oorinfecties toenemend binnenoorverlies.
W anneer vanwege de al genoemde nadelen geen conventionele beengeleiderhoor­
toestel gebruikt werd, resteerde -  zo men dit (eenzijdige) gehoorverlies toch m et een 
hoortoestel wilde compenseren -  slechts de mogelijkheid om voor een luchtgeleidings-
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hoortoestel te kiezen. Vanwege de grootte van het gehoorverlies was afsluiting van de 
gehoorgang m et een oorstukje dan veelal onvermijdelijk. Echter de afsluiting van de 
gehoorgang in combinatie m et een vaak toch wat vochtige radicaalholte leidde dan 
weer tot herhaalde oorontstekingen, oorpijn en om daarvan weer te genezen is er weer een 
tijdelijk verbod om dat luchtgeleidingshoortoestel te dragen. Het bleek dat het nieuwe 
BAHA-hoortoestel bij geleidingsverliezen van 30 decibel of groter al beter presteerde dan 
de luchtgeleidingshoortoestellen. Dat betekende dat door toepassing van een baha tevens 
andere hinderlijke klachten zoals een nattend, pijnlijk oor en ja zelfs een stinkende 
oorafvloed verdwenen. In de kwaliteit-van-levenstudies bleek dit voor de betrokkenen 
eigenlijk even belangrijk als het beter kunnen gaan horen.
Het starten van de dubbelzijdige BAHA-aanpassing 
Toen die resultaten voor een eenzijdige aanpassing onomstotelijk verkregen waren, kwam 
de kans om het BAHA-hoortoestel beiderzijds te gaan plaatsen. De leerboeken leerden 
toen nog, dat een dubbelzijdige beengeleiderhoortoestelaanpassing contraproductief 
was, om dat de geluidstrillingen van twee zijden in de schedel bij elkaar komend elkaar 
zouden gaan tegenwerken. Natuurkundig is dat wel waar, m aar dit effect is tot zo’n 
smal frequentiegebied beperkt dat het in de klinische praktijk verwaarloosbaar is. 
Nieuwe studies werden opgezet om het voordeel van een dubbelzijdige beengeleider- 
hoortoestelaanpassing aan te tonen. De resultaten werden zelfs gebruikt om toelating 
van deze behandeling in  andere landen tot stand te brengen, zoals een fd a  approval in 
de Verenigde Staten.
Om slechts m et één oor te kunnen horen, is een enorme beperking: vooral om te 
horen in een rumoerige omgeving of wanneer het geluid van de verkeerde kant komt. 
Het lokaliseren waar geluid vandaan komt, lukt dan ook slecht. Als eerder gemeld, bij 
grote eenzijdige middenoorverliezen kan een conventioneel luchtgeleidingshoortoestel 
niet voldoende helpen. De geholpen gehoordrempel blijft dan te ver achter bij de gehoor- 
drempel van het goedhorende oor. Het geluid aan de slechthorende zijde wordt dan 
toch nog het eerst gehoord aan het goedhorende oor aan de andere zijde van het hoofd.
Revalidatie van grote eenzijdige geleidingsverliezen 
Er blijft dan een functionele éénorigheid bestaan. Denk hierbij nog m aar eens terug 
aan de duurzaam negatieve gevolgen voor het gehoor van ook een éénzijdige radicaal- 
operatie als resttoestand van een chronische oorontsteking. Door nu het BAHA-hoor- 
toestel aan te bieden, eerst als een proefaanpassing m et nog een intacte huid en met 
de BAHA vastgezet op een wat klemmende beengeleiderbeugel kan al bemerkt worden 
dat zo de functionele tweeorigheid hersteld kan worden. Audiometrische studies en 
kwaliteit-van-levenstudies bevestigden het succes.
Deze resultaten blijken beter bij personen m et een verworven éénzijdig voornam e­
lijk middenoorverlies in vergelijking m et hen die een éénzijdig aangeboren geleidings-
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slechthorendheid hebben. Dat zal er wel mee te maken hebben dat bij de gevallen met 
een verworven oorzaak in de eerste levensjaren de centrale gehoorbanen hebben kunnen 
rijpen en er zoals dat heet auditieve deprivatie heeft plaatsgevonden. Reden waarom  op 
dit m om ent door ons voor die laatste groep m et een aangeboren stoornis nog betere 
oplossingen worden beproefd m et andere deels implanteerbare hoortoestelsystemen.
Toepassing van de BAHA bij matig mentaal geretardeerden 
Uit vrees dat de door de huid stekende titanium hoorschroef bij de slechthorende mentaal 
geretardeerde medemens al te vaak tot ontstekingen rond het im plantaat zou leiden en 
daarmee tot een verhoogde kans op uitstoten van de hoorschroef, was eerder in Zweden 
besloten die groep personen van deze BAHA-behandeling blijvend uit te sluiten. Ernstige 
middenoorslechthorendheid vaak ten gevolge van chronische oorontstekingen is niet 
zo zeldzaam bij m entaal wat gehandicapte personen.
De anatomische verhoudingen van het gehele oor zijn door een ietwat andere 
schedelbouw vaak ongunstig, wat in geval van operaties betekent dat men veel sneller 
bij de radicale operatie eindigt. Het syndroom van Down en het Turner syndroom zijn 
daarvan voorbeelden. Het duurzaam poliklinisch moeten verzorgen van die patiënten 
valt al niet mee, omdat de daarvoor benodigde medewerking niet zo gemakkelijk 
verkregen wordt. Wederom een reden om juist bij deze patiëntengroep de genoemde 
Centres of Excellence vanaf het begin vanwege sanerende operaties in  te zetten om die 
problemen te helpen voorkomen. M et de toepassing van de BAHA-behandeling blijken 
juist deze patiënten verder geweldig goed geholpen te kunnen worden om zo betrokken 
te kunnen blijven in een horende gemeenschap. Gelijktijdig ontstond in het midden 
van de jaren negentig in  Nijmegen en in Engeland m et name in de BAHA-centra van 
Birm ingham  (professor David Proops) en Manchester (Mr. Mike Rothera) het initia­
tief om deze groep slechthorende ook m entaal w at gehandicapte patiënten ook toe te 
laten voor de BAHA-behandeling. Opnieuw verschenen uit deze genoemde centra klin i­
sche, audiologische en kwaliteit van leven studies om de juistheid van deze behandeling 
aan te tonen. Immers: horen, daar gaat het om.
Oorchirurgie bij kinderen en Centres o f Excellence 
Een andere aandoenlijke groep patiënten voor een oorarts zijn de kinderen m et een 
verworven of aangeboren ernstige geleidingsslechthorendheid. Oorchirurgie bij kinderen 
vanwege een chronische oorontsteking hoort eigenlijk alleen thuis in  de handen van de 
meest ervaren oorchirurgen, ja inderdaad in de genoemde Centres o f Excellence, opdat 
m axim aal behoudend geopereerd zal worden. Het is naar m ijn m ening de hoogste tijd 
dat hiervoor door de Beroepsvereniging richtlijnen worden afgegeven. De ontwikkeling 
van een kind vraagt om een goed gehoor in beide oren. Functionele éénorigheid is een 
onderschat en in zijn gevolgen op de lange term ijn onvoldoende bestudeerd probleem. 
Al op jonge leeftijd kan het BAHA-hoortoestel toegepast worden.
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de b a h a - s o f t b a n d
De toepassing van de BAHA-hoorschroef vraagt om een dikte van het schedelbeen van 3 
a 4 millimeter, die vaak pas rond het vierde, vijfde jaar bereikt wordt. Omwille van het 
toch willen verschaffen van gehoor aan kinderen m et beiderzijds m aximale aangeboren 
geleidingsverliezen, is m et kunst en vliegwerk al op jongere leeftijd een percutane 
titanium  hoorschroef geplaatst -  m et weliswaar het nadeel dat vaker zo’n hoorschroef 
verloren ging. Omdat het BAHA-hoortoestel inmiddels zo krachtig was geworden en 
deze kinderen doorgaans een vrijwel norm ale beengeleidingsdrempel hebben, zou uit 
kinderaudiologisch oogpunt een alleen uitwendige transcutane BAHA-toepassing met een 
intact laten van de schedelhuid voldoende moeten zijn. De vroegere stalen klemmende 
beengeleiderbeugel wordt vaak niet verdragen o f maar beperkt gedragen zeker in de eerste 
levensjaren. Reden waarom  wij vanuit Nijmegen m et de BAHA-firma de BAHA-softband 
hebben ontwikkeld, welke softband inderdaad zo goed voldoet, dat de operatie voor het 
plaatsen van de hoorschroef nu tot rond het vierde jaar kan worden uitgesteld.296-297 
M et het volgen van de actieve en passieve taalontwikkeling in verhouding tot de intel­
lectuele capaciteiten van het kind kan nu het optimale tijdstip voor een dubbelzijdige 
BAHA-plaatsing bepaald worden. Thans lopen er vervolgstudies om bij de ruim 25 kinderen 
die de laatste tien jaar in  Nijmegen een dubbelzijdige BAHA-aanpassing kregen vanwege 
een dubbelzijdige aangeboren geleidingsslechthorendheid, de effecten van die vaak on­
nodig laat gecompenseerde dubbelzijdige slechthorendheid te evalueren. In ieder geval 
weten wij u it twee zeer kleine series dat ongeveer de helft van deze dubbelzijdige m et een 
baha aangepaste personen er in een rumoerige omgeving toch last van heeft dat er te 
veel geluid wederzijds naar het contralaterale oor gaat -  en dat onder die om standig­
heden de helft van hen er toch voor kiest om op die m om enten aan alleen één zijde het 
BAHA-hoortoestel te dragen. D it soort ervaringen onderstreept nog eens, dat wij moeten 
blijven zoeken naar mogelijkheden om m et een ander type deels implanteerbaar hoor- 
toestel in het middenoor rechtstreeks alleen het daar gelegen binnenoor te stimuleren. 
Sinds heel recent wordt door ons die toepassing bij volwassen personen, m et een anders 
n iet operabele aangeboren middenoor- en gehoorgangaandoening, al toegepast. Het is 
ook hier m ijn verwachting dat nieuwe vooruitgang geboekt gaat worden en dat kno- 
Nijmegen in het voorste gelid zal blijven meevechten, juist daar waar de grenzen nog 
verder verlegd moeten gaan worden. Immers: anderen de kans geven om te kunnen 
horen, daar gaat het toch om.
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Aan het einde gekomen van dit afscheidscollege wil ik graag woorden van dank uit­
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Voor m ijn vorm ing tot oorarts denk ik m et veel respect en waardering terug aan vooral 
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de jaren veel steun bij professor Ugo Fisch uit Zürich, bij wie ik zo vaak te gast was. Hij 
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De vroegere en huidige facultymembers van de jaarlijkse internationale Nijmeegse 
cursus in oorchirurgie zeg ik dank voor hun voorbeeldige deskundigheid en kam eraad­
schap. Een aantal van hen is hier vandaag aanwezig. Ook door hun inspanningen geldt 
Nijmegen internationaal al tientallen jaren als een Oorheelkundig Centre o f Excellence.
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van de oorheelkunde en de otogenetica kwamen veelal tot stand in succesvolle samen-
werkingen m et ruim  een veertigtal inmiddels al gepromoveerden306-309, 321-359, terwijl
die activiteiten nog zullen voortgaan m et ruim een tiental andere promovendi. Het was 
en is nog steeds een feest in de wetenschap om zo m et jullie te kunnen werken.
Op het gebied van de otogenetica ben ik internationaal dank verschuldigd aan 
professor Bill Kimberling (Boys Town, Omaha, Nebraska, usa), professor Richard Smith 
(Iowa, usa), professor Guy Van Camp (Antwerpen) en Professor Jean-Pierre Frijns 
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Nijmeegse collegae professor Han Brunner, professor Frans Cremers, professor Edwin 
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Een bijzonder woord van dank en respect gaat u it naar de Nijmeegse Universitair 
werkende oorartsen en audiologen. Er is voor jullie nog veel belangrijk werk te verrichten 
om het leed van de doven en slechthorenden verder te helpen verlichten.
De laatste 45 jaren was ik eerst als student en na een kort intermezzo nadien als 
medewerker aan deze nu ook naar Radboud vernoemde Universiteit verbonden. Velen 
hebben het mij op hun eigen wijze mogelijk gemaakt hier zo productief te werken. Hen 
allen zeg ik daarvoor dank.
Bijzonder dank ik hen die aan de organisatie van deze hele dag hebben bijgedragen. 
Het was wel even wennen aan het idee, dat de eigen KNO-afdeling daarvoor niet meer is 
toegerust. Evenals eerder in m ijn carrière kreeg ik zelf bij deze organisatie de omvang­
rijke, bijzondere en voorbeeldige steun van twee oud-medewerkers, te weten mevrouw 
Jolanda Hennink en mevrouw Diny Helsper-Peters.
Tot slot een bijzonder woord van dank voor m ijn echtgenote. Vrijwel vanaf het 
begin van al die 45 Nijmeegse jaren heb jij eerst alleen als een kameraad en later als 
echtgenote mij op jouw bijzondere m anier enorm gefaciliteerd om m ijn dromen in de 
otologie, inderdaad in de otogenetica en in de oorheelkunde, te helpen verwezenlijken.
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Jij gunde mij wel erg veel. Je verheugt je nu m et mij zeer op de jaren die komen gaan. Het 
is voor mij zo wel heel goed thuiskomen. Een schilderij van Frans Breuhaus de Groot 
(1824-1872), dat je mij recent cadeau gaf, verbeeldt ‘een thuiskom st na een behouden 
vaart’ wel heel fraai. Het slotakkoord van een afscheidsrede is applaus. W at mij betreft 
kom t dat niet mij m aar jou toe.
M ijnheer de rector magnificus, zeer gewaardeerde toehoorders,
Ik heb gezegd.
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